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La myéloméningocèle, plus fréquent type de spina bifida (450 cas par an en 
France), est une malformation non létale associée à une importante morbidité 
malgré une prise en charge néonatale chirurgicale précoce. C’est une atteinte en 
2 temps : malformation primaire de la moelle par absence de fermeture du tube 
neural, suivie de lésions secondaires liées à l’exposition prolongée au milieu 
intra-utérin. La MMC peut entraîner une malformation d’Arnold-Chiari (Chiari 
II) et une hydrocéphalie. 
La chirurgie materno-foetale (CMF) ouverte de la MMC est devenue une option 
thérapeutique grâce à une étude randomisée la comparant à la chirurgie postnatale. 
Cette étude a démontré les bénéfices pour l’enfant à 2,5 ans: amélioration des 
fonctions neurologiques des membres inférieurs, réduction du Chiari II et diminution 
de l’hydrocéphalie shunt-dépendante. 
À 5 ans, ces enfants opérés semblent avoir un meilleur pronostic neurocognitif, 
moteur et probablement vésico-sphinctérien, que ceux opérés en postnatal. Cependant, 
cette chirurgie n’est pas sans risque : pour le foetus par la prématurité, et pour la mère 
par la double hystérotomie. 
Il semble important d’informer les parents d’enfants atteints sur la CMF ouverte et de 
la proposer en Europe. La recherche future aura pour but d’améliorer notre 
compréhension de la MMC, d’évaluer l’impact à long terme de cette intervention et 
de développer des techniques moins invasives. 
DÉFINITION 
Les anomalies de fermeture du tube neural (AFTN) comprennent au niveau crânial, 
les anencéphalies et les encéphalocèles ; et au niveau caudal, les spina bifida (SB) 
ouverts (cystica ou aperta) ou fermés (occulta). Les plus fréquents sont les SB 
ouverts : méningocèle, myélocèle, myéloméningocèle(MMC) et myéloschisis (figure 
1). 
 ÉPIDÉMIOLOGIE 
La prévalence des AFTN ne diminue pas en Europe 
La prévalence totale (morts fœtales, interruptions médicales de grossesse [IMG] et 
naissances vivantes) en Europe est de 22/10 000 pour les anomalies congénitales 
neurologiques, 9/10 000 pour les AFTN, 3,5/10 000 pour les anencéphalies, 1/10 000 
pour les encéphalocèles et 4,5-5/10 000 pour les SB (tableau 1). 
En France, la prévalence totale du SB est en augmentation : 3,87/10 000 de 1991 à 
2000 et 5,77/10 000 de 2001 à 2010 (plus de 450 cas par an) (2). Cette augmentation, 
associée à l’absence de diminution en Europe de cette prévalence, est liée à l’échec 
des mesures préventives individuelles et collectives (3-7) et une exposition probable 
plus importante aux différents facteurs de risque (cf. infra). 
  
FACTEURS DE RISQUE 
Les facteurs de risque (FDR) sont nombreux et concernent aussi bien la mère que le 
père (8). 
 FDR predisposants 
Les antécédents familiaux de SB ou d’anencéphalie sont les plus importants FDR 
avec un risque relatif (RR) de SB de 30. 
 FDR favorisants 
Les FDR certains augmentant le RR de SB sont : 
– pour la mère : antiépileptiques (acide valproique, carbamazepine) (RR, 10) ; diabète 
maternel (type 1 et 2) (RR, 2 a 10) ; carence en acide folique (RR, 2 a 8) ; opiaces 
(RR d’AFTN de 2,2 et RR de SB de 2,5) (9). 
– pour le père : exposition a la dioxine de l’agent orange (le RR de SB de 2,5) (10). 
 Période de susceptibilitéaux FDR 
La période de susceptibilité du tube neural se situe entre les 3e  et 4e semaines de 
gestation, période ou l’exposition maternelle aux FDR favorisants, déclenchants et 
aggravants peut avoir le plus de répercussions. 
 
ÉTIOPATHOGÉNIE DES AFTN 
Les causes exactes des AFTN sont mal connues (8, 10, 11). Elles sont principalement 
multifactorielles et epigénetiques. Il s’agirait d’un ensemble de FDR tératogènes 
exogènes qui modifient l’expression du génotype lors d’une exposition aigue ou 
chronique pendant le 1er trimestre de grossesse et entrainent le phénotype d’AFTN 
(figure 2). 
La pathogenèse de la MMC correspond à une embryofoetopathie neurologique en 
« deux temps » (12) : 
 Anomalie congénitale primaire de la moelle épinière : absence de fermeture du 
tube neural distal lors de la neurulation primaire (4e semaine de gestation) ; 
 Lésions médullaires secondaires par l’exposition prolongée au milieu intra-
uterin(8) : des études échographiques de fœtus humains avec MMC ont montre que 
les mouvements des membres inferieurs diminuaient progressivement a partir de la 
16e semaine d’aménorrhée (SA) puis disparaissaient, et que le Chiari II et 
l’hydrocéphalie pouvaient s’aggraver (13, 14). 
 
DIAGNOSTIC ANTÉNATAL 
Dépistage 
Des le 1er trimestre, selon les recommandations de 2010 de la HAS, le dépistage 
combine de la trisomie 21 permet de dépister 95 % des aneuploïdies majeures et de 
nombreuses anomalies structurelles dont le SB(15). Cette échographie peut aussi 
révéler un signe de spina bifida ouvert : une absence de clarté intracrânienne 
correspondant au 4e ventricule sur la coupe faciale sagittale médiane(16). 
Diagnostic 
Le diagnostic de SB est confirme lors de l’échographie du 2e trimestre(17) par des 
signes : 
  Directs spinaux : ouverture des lames postérieures rachidiennes (SB ouvert), kyste 
méninge extra-rachidien (18) ; 
  Indirects : cérébraux : ventriculomegalie, microcephalie, forme concave du 
calvarium frontal (signe du citron), oblitération de la grande citerne avec un cervelet 
apparemment absent ou une courbure antérieure anormale des hémisphères 
cérébelleux (signe de la banane) (figure 3); et des membres inférieurs : malposition 
(17, 19, 20). 
 
Bilan préthérapeutique 
Pour confirmer le diagnostic et réaliser le bilan complet, une consultation est 
nécessaire dans un CPDPN. Il sera systématiquement réalise une échographie de 
référence (3D, 4D)(21), une IRM fœtale (figure 4), un caryotype standard, ou de 
préférence un caryotype moléculaire du liquide amniotique (cytogénétique par CGH-
Array)(22, 23). 
 
 
 
PRONOSTIC DE LA MMC APRÈS CHIRURGIE POSTNATALE 
La MMC est une maladie grave, chronique et évolutive mais non mortelle. Un enfant 
présentant une MMC à la naissance doit être opéré en urgence dans les 48 premières 
heures de vie. Les lésions neurologiques constatées en postnatal sont irréversibles. 
 
Mortalité 
Parmi les nouveau-nés avec MMC, le taux de mortalité est d’environ 10 % (surtout 
les cas syndromiques)(24-26). En 2010, une étude européenne sur les enfants atteints 
de SB ouvert opérés en postnatal a montré que le taux de survie à 1, 10 et 20 ans est 
respectivement de 71 %, 69 % et 66 %(27). En Europe en 2004, 88 % des AFTN ont 
été diagnostiquées en anténatal et 88 % de ces grossesses diagnostiquées ont été 
interrompues (tableau 2). 
 Morbidité 
Les survivants subissent une morbidité importante avec : 
 Au niveau spinal, une atteinte médullaire primaire : paraparésie, dysfonction 
sphinctérienne vésicale et anale, et déformations secondaires osseuses (scolioses et 
membres inférieurs) ; 
 Au niveau crânien, une atteinte cérébrale secondaire d’origine hydrostatique par 
fuite spinale de LCR (effet de succion(28)), Chiari II des le 1er trimestre, 
hydrocéphalie secondaire non communicante. Après réparation postnatale, plus de 
80 % des enfants nécessitent un shunt de dérivation de LCR. Ce shunt est, du fait de 
ses complications (dysfonctionnement, infection, reprise chirurgicale), la principale 
cause de dégradation neurocognitive(29,30). 70 % des enfants avec MMC ont un QI 
subnormal > 80 et la moitie sont indépendants socialement(31). 
Qualité de vie 
Les jeunes adultes SB ont une moins bonne perception de leur sante que les adultes 
normaux, en particulier dans les domaines physiques (continence et marche). Leur 
qualité de vie à long terme est principalement liée à leur indépendance motrice(32). 
Cependant, ils ont la même perception de leur santé mentale que les adultes 
normaux(33) et ils sont majoritairement satisfaits de leur qualité de vie globale (32, 
34). 
Facteur de mauvais pronostic 
Ils sont au nombre de 4: 
 Au niveau spinal: le niveau lésionnel neurologique supérieur ou égal a L2 (11, 35) 
associé a la diminution de la force des membres inférieurs (32) ; 
 Au niveau crânien : le besoin de shunt dans les hydrocéphalies sévères et le degré 
de détérioration neurocognitive (32, 35-38). 
 
 
 
  
CHIRURGIE MATERNO-FŒTALE DU SPINA BIFIDA 
Selon les critères de l’IFMSS, la MMC est la première indication de CMF pour une 
anomalie congénitale non létale (tableau 3)(39,40). 
Après un bilan diagnostique et préthérapeutique couple avec une information 
complète, la CMF est devenue une 3e option pour les couples. Actuellement dans le 
centre européen spécialise de Leuven proposant la CMF, 1 % des patientes adressées 
pour spina bifida ouvert ont eu recours a cette chirurgie, 22 % ont choisi la chirurgie 
postnatale et 76 % ont opte pour une IMG(41). 
 
 
Justification 
 Depuis 1993, les études sur des modèles animaux (brebis)(42) ont permis de 
démontrer que la fermeture anténatale de MMC préserve les fonctions neuro-logiques 
et réduit le Chiari II(42-46). 
Chez l’homme, les premières fermetures de MMC par chirurgie materno-foetale 
ouverte avec hystérotomie (CMFO) ont été réalisées des 1997 aux Etats-Unis et ont 
montre sa faisabilité, sa sécurité et sa probable efficacité (47, 48). 
Concernant la technique endoscopique, les risques étant supérieurs aux bénéfices pour 
la mère et le fœtus, celle-ci n’est pas recommandée dans l’état actuel des 
connaissances (figure 5)(49, 50). 
 La CMFO de la MMC est sécurisée pour la mère et bénéfique pour l’enfant mais 
ne guérit pas 
En février 2011, les 3 grandes équipes américaines expertes de Philadelphie, 
Vanderbilt et San Francisco ont prouvé dans l’étude randomisée MOMS (tableau 4), 
que la CMFO de la MMC entre 19 et 26 SA est plus efficace que la chirurgie 
postnatale immédiate(51). 
Cette chirurgie permet à 30 mois une amélioration des fonctions neurologiques des 
membres inferieurs de l’enfant, une réduction du Chiari II, et une diminution du 
besoin de shunt pour hydrocéphalie (tableau 5) (51, 52). 
   
   
  
Technique opératoire de la CMFO (22) 
 
 Gestion préopératoire 
La technique a été standardisée par les 3 équipes américaines expertes(51,53). 
L’équipe opératoire materno-fœtale est multidisciplinaire, comprenant des spécialistes 
en anesthésie, obstétrique, médecine et chirurgie fœtale, échographie fœtale et neuro-
chirurgie pédiatrique. 
 Gestion peropératoire 
Elle nécessite un contrôle du travail obstétrical, une anesthésie générale-analgésie de 
la mère et du fœtus ainsi qu’un conditionnement materno-foetal (installation en 
décubitus dorsal, cote droit surélève). L’intervention de CMFO suit les principes 
suivants : rapidité, absence de saignement, réparation simple (similaire a la technique 
standard postnatale), surveillance échographique du rythme cardiaque fœtal et de la 
fonction ventriculaire(54).La fermeture fœtale de MMC se fait en 4 étapes et 3 
plans (figure 6)(51, 55-59). 
 Gestion postopératoire 
– Prévention postopératoire du travail prématuré (53, 58, 60) 
Le régime de tocolyse est complexe et comprend, en postopératoire, des myorelaxants 
utérins a mode d’action varie : une analgésie péridurale ; un stabilisateur des 
membranes en intraveineux (sulfate de magnésium, MgSO4) ; un anti-inflammatoire 
en suppositoire (indométacine) et un inhibiteur calcique par voie orale après arrêt du 
MgSO4 (nifedipine). La surveillance des effets secondaires du MgSO4 est essentielle. 
– Durée d’hospitalisation et monitoring materno-foetal(53) Un tococardiogramme 
externe et une échographie sont réalises quotidiennement pendant toute la durée de 
l’hospitalisation (4 jours en moyenne). 
– Complications postopératoires précoces 
La CMFO ne semble pas augmenter le risque de mortalité maternelle (aucun décès 
jusqu’a ce jour) ou fœtale. Elle augmente le taux de morbidité pour la mère par la 
double césarienne et pour le fœtus par la prématurit éinduite (tableau 6)(51). 
 
– Suivi 
Pendant les 2 premières semaines, la mère garde un repos strict, puis a une reprise 
progressive des activités(53). Deux fois par semaine, sont réalisés un examen 
obstétrical et une échographie. 
L’accouchement se fait par césarienne vers 36-37 SA(53). Du fait des cicatrices 
utérines de la CMFO, l’utérus est considéré comme bicicatriciel « fragile » et la 
césarienne est obligatoire pour les grossesses futures afin de minimiser le risque de 
rupture utérine pendant le travail(61). 
 
Résultat à long terme : une amélioration du pronostic neurologique 
A long terme, les bénéfices de la CMFO de la MMC pour l’enfant sont supérieurs aux 
risques (tableau 6). Même si une mère ayant recours a une CMFO est a plus haut 
risque de complications obstétricales pour ses grossesses actuelle et futures(61), le 
choix d’un couple bien informe de faire opérer leur fœtus est actuellement justifie. 
Cette démarche admirable de la mère peut être comparée aux donneurs vivants 
d’organe dans les transplantations rénales(52). 
 
 
CONCLUSION 
Après plus de 30 ans de recherche, la CMFO est une option thérapeutique pour les 
enfants atteints de MMC. Les avantages prouves pour le devenir fœtal et postnatal 
doivent être mesures par rapport aux risques de la prématurité fœtale et de la 
morbidité maternelle(51)(tableau 6). 
En France, grâce à l’efficacité du diagnostic anténatal et au changement des 
mentalités, il devient légitime d’informer les parents dont le fœtus est porteur de 
MMC de cette possibilité thérapeutique. Seuls quelques centres spécialistes en Europe 
offrent cette technique de pointe : 
Katowice en Pologne(62), Zurich en Suisse (42, 44, 49, 63) et Leuven en Belgique 
(15, 41). Afin de gagner en expérience, les 2 derniers centres travaillent ensemble et 
ont déjà opéré 10 cas en collaboration(41). 
La recherche future améliorera notre compréhension de la physiopathologie de la 
MMC et évaluera l’impact a long terme de cette intervention. La CMF de demain sera 
basée sur une approche moins invasive et plus précoce. Avec l’évolution des 
techniques mini-invasives (endoscopie, robotique, bio-ingénierie), la chirurgie 
endoscopique intra-utérine avec fermeture ou couverture de la MMC pourrait 
permettre de réduire les risques associes de la CMFO et d’étendre les indications 
chirurgicales fœtales(64-66). Mais le travail et l’accouchement prématurés restent le 
talon d’Achille de ces thérapies fœtales (22, 60). 
La prévention du SB reste aujourd’hui trop peu développée. Elle associe une 
supplémentation en folates et vitamine B12 des futures mères, et des futurs pères(10, 
67-69). 
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